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肝内胆管囊腺瘤诊断与治疗的研究进展

张杰 综述　刘歆农，张培建 审校

（扬州大学第二临床医学院 普通外科研究室，江苏 扬州 ２２５００１）

　　摘要：肝内胆管囊腺瘤（ＩＢＣ）是一种肝脏少见的囊性肿瘤。笔者就其病因，临床表现，诊断和治
疗等相关问题进行综述。 ［中国普通外科杂志，２０１０，１９（０２）：１９０－１９４］
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　　肝胆管囊腺瘤（ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｂｉｌｉａｒｙｃｙｓｔａｄｅｎｏｍａ，
ＩＢＣ）为肝脏少见的肿瘤［１－２］，因其一般无特殊的

临床症状和体征，目前尚无明确的诊断标准。

ＩＢＣ９０％为肝内病变，左右肝脏均可累及，１０％发
生于肝外胆管［３］。目前的文献多是个案报道。由

于对该病的诊断经验不足，极易误诊而延误治

疗。本文就有关问题作一综述。

１　肝内胆管囊腺瘤概述

ＩＢＣ是一种囊性肿瘤，Ｋｅｅｎ于 １８９２年报道了
世界第 １例 ＩＢＣ［４］。此种囊腺瘤在肝脏全部囊性

肿瘤中所占比例不超过 ５％［５］。ＩＢＣ多见于女性，
超过 ８０％的患者发病年龄在 ４０～８０岁。该病的
发病高峰在 ５０岁左右［６］。樊翌明等［７］报道 １例
３．５岁女性患儿病例。ＩＢＣ８０％发生在右肝，２０％
在左肝叶［８］，呈多房囊性，囊内液为蛋白样黏液或

胶冻状液体［９］。其囊肿内壁上皮细胞可分泌黏液

或浆液，目前文献报道的 ＩＢＣ绝大部分分泌黏液，
罕有浆液性的［６，１０］。Ｅｄｍｏｎｓｉｏｎ［１１］将 ＩＢＣ定义为柱
状上皮覆盖的多囊性肿瘤，伴有致密的细胞基

质。这种定义可以覆盖大部分 ＩＢＣ的病理特点。
本病的组织学起源目前尚不十分清楚，虽然多数

研究证实肿瘤内具有卵巢样的基质［６，１２］，但仍未

明确其是否来源于异位的卵巢组织。逄利博

等［１３］将 ＩＢＣ的可能来源归纳为以下几种：（１）异

位卵巢组织；（２）由胚胎时期原始前肠在肝内退

化后残余异常增生所形成；（３）异位的形成胆囊

的胚胎组织；（４）胚胎期发育异常所形成的肝内

迷走胆管。

２　肝内胆管囊腺瘤的病因

ＩＢＣ的病因尚不完全明了，有报道本病患者

有甲型肝炎病史［１４］。刘燕等［１５］认为本瘤与乙型

肝炎病毒感染引起的炎症损伤有关。在炎症因子

持续刺激作用下，胆管上皮由良性增生逐渐发展

为异型增生，最终发生癌变。近年来有报道称该

肿瘤的发生与口服避孕药有关，理由是至少有

７５％的病例有口服避孕药史，停药后则可见瘤体

萎缩；而在口服避孕药尚不普及的 ２０世纪 ５０，

６０年代，此病罕见［１６］，且肿瘤组织雌激素受体水

平比周围肝组织显著增高［１７］。也有认为，ＩＢＣ是

胆管炎性增生或液体潴留囊性扩张所致；或起源

于肝内胚胎性胆囊组织的异位卵巢［１８］及胚胎时

期原始前肠在肝内退化后残余异常增生，以及对

某些肝脏灶性损伤的反应［１９］；亦见有与肝硬化、

肝细胞结节性增生有密切关系的报道［２０］。

３　肝内胆管囊腺瘤的临床表现

ＩＢＣ的临床表现差异很大，症状轻重程度不

等，亦可无明显症状。在肿块较大时患者多以腹

部肿块、腹痛、腹胀、胃部不适而就诊；其他少见

的症状有消化不良、食欲缺乏、恶心、呕吐，也可

因肿瘤压迫胆道系统引起寒战、发热、黄疸［２１］等

症状。下腔静脉受阻或门静脉受压可引起下肢水

肿或诸如脾大的门脉高压综合征表现，少数病例
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可合并胆道结石和／或急性胰腺炎等［２０］。肿瘤内

出血或自发性破裂时患者有急腹症表现［２２］。

４　肝内胆管囊腺瘤的诊断

４．１　实验室检查

本病患者血生化检查一般均正常，碱性磷酸

酶、γ－谷氨酰转肽酶和胆红素升高可见于肝内
外胆管受压迫的病例。多数文献报道本病血清肿

瘤标记物如甲胎蛋白（ＡＦＰ），癌胚抗原（ＣＥＡ），
ＣＡ１９９在正常范围内［１８］。在 Ｔｅｏｈ等［２３］的研究中

无 １例患者的血 ＣＥＡ和 ＡＦＰ水平升高。但也有
报道部分囊腺癌患者血清 ＣＡ１９－９升高，手术切
除囊肿后下降［１８］。也有报道超声引导下行囊肿

穿刺，抽取的囊液中 ＣＡ１９９升高，有助于与单纯
性肝囊肿相鉴别［１９］。亦有报道该病患者血清和

肿瘤的囊内液 ＣＡ１９９和 ＣＥＡ水平升高［２４］，可作

为细针抽吸细胞学诊断的辅助手段［２５］。但有学

者认为，此操作有造成肿瘤腹膜种植转移的危

险，应避免采用［２６］。

４．２　影像学诊断

本病在影像学方面并无特异性征象，但目前

影像学表现仍是该病术前诊断的主要依据。

４．２．１　Ｂ型超声检查　超声检查多示肝内单发
或多发囊性肿物，多腔低回声区，多伴分隔或乳

头状内折，外周被高回声壁所包绕［２７］。边界清

楚，内有条状分隔、条索状强回声及点状强回

声［２８］。无分隔但存在不规则的囊壁者亦应考虑

为非单纯性囊肿［２７］。也可见近端胆管扩张、低回

声或等回声无声影；圆形软组织团块位于扩张的

胆管内，胆管壁回声清晰，病灶边界清晰，无浸润

征象［２９］。

４．２．２　ＣＴ检查　ＣＴ平扫表现为肝内低密度囊
性肿块，呈单囊或多囊改变，或呈囊中囊征，部分

呈车轮状［３０］，囊壁厚薄不一［３０－３１］；囊内合并出血

时可见液平面，囊内可有分隔和壁结节，多囊病

灶各囊密度不一致，壁上或分隔可有钙化［３１］；但

也有 ＣＴ示呈多房状囊性低密度，密度较均匀。
ＣＴ增强后因囊内液体成分不同，密度及信号不
同［１４，３２］。但有报道增强扫描示囊壁和分隔有强

化，门静脉期强化减弱［３１］。逄利博等认为 ＣＴ增
强动脉期、门静脉期及延迟期与正常肝组织比较

均可出现相对的、不同程度的强化形式，强化持

续存在是该病的一个明显特征［３３］。

４．２．３　磁共振显像（ＭＲＩ）　ＭＲＩ能明确显示
ＩＢＣ整体影像的特征性表现，动态强化改变具有
一定的特点。ＭＲＩ检查示病灶有多腔表现，囊性
区域的成分为典型的充满液体的结构，在 Ｔ１ＷＩ
为均匀的低信号，在 Ｔ２ＷＩ为增强高信号［２０］。有

报道在动态强化过程中观察到瘤体囊壁、多房分

隔、壁结节和囊内的实性肿块在动脉期即有明显

的强化信号，随后的各期扫描中强化程度虽稍有

减弱，但仍高于正常肝组织；在延迟扫描中可见

稍有减弱的强化信号仍然持续存在［１３］。

磁共振胆胰显像（ＭＲＣＰ）可清楚显示囊性瘤
体与肝内胆管之间的病理解剖关系，若囊壁上有

结节或乳头状实性肿块提示局部有癌变［１３］。王

晓燕等［３４］认为 ＭＲＩ上囊液的信号强度取决于所

含的蛋白浓度，随着蛋白成分的增加，其 Ｔ１ＷＩ信
号从低到高、Ｔ２ＷＩ信号则表现为从高到低；出血
时 ＭＲＩ也可表现为不同的信号特点，并见液 －液
平面存在。

４．２．４　其他诊断方法　易自生等［１４］用彩色多普

勒检查示囊性暗区内未见明显血流信号。经内镜

逆行胰胆管造影（ＥＲＣＰ）或经皮肝穿刺胆道造影
术（ＰＴＣ）检查见胆管树广泛扩张，胆管壁不规则，
呈天鹅绒或锯齿样充盈缺损，胆管腔内团块导致

完全或部分胆管梗阻。有报道用胆道镜可见管状

腺瘤病灶呈圆形光滑息肉样，乳头状腺瘤为光滑

的、较小的乳头样病灶，乳头之间间隙大，常见到

管径渐细的胆管梗阻［２９］。

５　肝内胆管囊腺瘤的鉴别诊断

由于本病在临床上比较少见，对其认识不足，

因此与其它肝脏多房囊性病变鉴别诊断比较困

难［３５］。有文献报道肝脓肿和肝包虫病是最容易

与 ＩＢＣ相混淆的两种疾病［３６］。有将 ＩＢＣ误诊为肝
囊肿、肝脓肿的报道［３７－３８］。亦有因 ＩＢＣ破裂引起
顽固性腹水而导致误诊为肝硬化的报道［３９］。

ＩＢＣ影像上主要须与肝内胆管囊腺癌、孤立
性囊样肝细胞癌、囊性转移瘤、未分化肉瘤、间质

错构瘤以及肝囊肿、肝脓肿、肝棘球蚴病等囊性

病变相鉴别［４０］。目前依靠影像学检查完全鉴别

ＩＢＣ和囊腺癌尚有一定的困难，但是有间隔增厚、

壁上结节或乳头状突起、囊内出血以及伴粗大钙

化者多考虑为囊腺癌［３２］。另外本病须与其他囊

性肿块鉴别，如单纯性囊肿、包虫病、脓肿、错构
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瘤、原发性或继发性肿瘤的囊性坏死等［１４］。

６　病理学表现

文献报道 ＩＢＣ由３层组织构成：（１）分泌黏蛋
白的柱状或立方上皮细胞衬里的上皮层；（２）未
分化的间质细胞层，通常厚度小于 ３ｃｍ，位于上
皮内衬下面；（３）胶原结缔组织的稠密层，厚度为
２～５ｃｍ，将囊肿与邻近肝实质分开，此层位于基
质细胞带外面［４１］。

ＩＢＣ的病理特点包括。肉眼观［１，４２］：（１）ＩＢＣ
的囊肿与肝内胆管不相通；（２）与肝组织有清楚
境界；（３）切面可见囊肿有厚薄不等的纤维性囊
壁，囊肿多为单发病灶，几乎所有胆管囊腺瘤呈

多分房；（４）多数病例肉眼可见实性肿瘤与部分
囊壁相连且向囊腔突出生长；（５）大部分病例囊
腔含澄清液体或为胶冻样物；（６）囊腔内可发生
囊内出血。镜下示：（１）囊壁内衬单层柱状分泌

细胞；囊内实性区肿瘤多呈乳头状生长模式，如

细胞 增 生 明 显，可 形 成 乳 头，即 乳 头 状 囊 腺

瘤［１４，４３］。（２）囊内分泌的柱状细胞出现明显形态
学异型性者，常表现细胞变大，大小不等，核大染

色质粗，出现核分裂，形态明显异型，列为囊腺瘤

恶变。然而关于本病是否存在恶变，国内外文献

有不同看法［４４－４５］。有的学者认为本病不会恶变；

但多数学者认为本病存在恶变的可能性。徐智

章［４６］认为在病理中如上皮出现灶性的异型，提示

病变的潜在恶性；若有明显的浸润，瘤细胞直接

沿肝窦、胆管及神经周围浸润等，则意味着病变

为恶性。

７　治疗及预后

胆管囊腺瘤为少血供肿瘤，具有潜在恶性，是

癌前病 变；有 报 道 其 发 展 为 恶 性 的 概 率 高 达

３０％［６］。对 ＩＢＣ不适当的治疗都可能导致局部复
发［４７］。因此本病的早期诊断及早期完全手术切

除对患者的预后极为重要。ＩＢＣ和囊腺癌的治疗
原则均为完整切除病变组织，切除包括肿瘤在内

的部分肝脏，以减少术后复发［４８－４９］。

文献报道的治疗方法有穿刺抽液或穿刺抽液

结合硬化剂治疗［２１］、袋形缝合、囊肿空肠吻合

术［５０］及半肝切除［１７］等，但都有很高的复发率，更

有甚者，囊腺瘤增大并发生恶性变，给后续治疗

带来困难，影响疗效和预后。其他术式包括病灶

剜除术、部分囊壁切除、穿刺针吸、开窗术、内引

流等，有报道其术后复发率超过 ９０％［５１］。研究还

发现 ＩＢＣ如果存在胆管瘤栓，同时将胆管内瘤栓
取尽也能获得良好的疗效［５］。对于累及全肝的肿

瘤，特 别 是 对 于 ＩＢＣ 可 考 虑 行 同 种 异 体 肝
移植［５２］。

有认为对于首次手术的患者，术中行组织块

冷冻活检以明确诊断是必要的［２９］。但术中冷冻

病理检查诊断 ＩＢＣ的可靠性也受到了质疑。Ｖｏｇｔ
等［１］报道术中对肿瘤取了 ６块标本行冷冻病理检
查，均提示为单纯良性囊肿，但术后病理结果却

为 ＩＢＣ。Ｈａｍａｚａｋｉ等［５３］也有类似的 １例报道。
有作者根据囊腺癌是否局限于囊壁内将其分

为浸润型和非浸润型，后者手术切除后可获得长

期生存，前者即使完全切除，预后也较差［５４］。李

志伟等［２６］认为女性肝内胆管囊腺癌患者较男性

可能有更好的预后。

桑新亭等［５５］认为当出现以下临床表现时应高

度警惕为 ＩＢＣ或囊腺癌：（１）女性患者的非特异
性腹痛并肝脏囊性占位病变；（２）随诊过程中发
现既往的肝脏囊肿增大并同时出现影像学下囊内

分隔或囊壁乳头样突起；（３）肝脏囊性病变合并
肝内胆管结石及黄疽；（４）肝囊肿穿刺或开窗引
流后囊性病变迅速增多及变大；（５）肝囊肿行超
声或 ＣＴ引导下穿刺时如果穿刺液为浑浊絮状或
豁稠液体，伴有胆汁样液体或暗红色血性液体；

（６）体检时超声下肝脏囊性占位及囊内混合回
声，合并分隔及囊壁乳头样突起或 ＣＴ下肝脏低
密度病变，内见高密度影及结节性高密度影；（７）
影像学检查发现囊肿与胆管相通，或囊肿合并肝

内（外）胆管扩张。

总之，ＩＢＣ发病率低，无典型的临床症状和体
征等特点，结合各种诊断手段，积累诊治经验，提

高对该病的诊断和鉴别诊断水平，避免误诊、延

误治疗是目前临床所面临的主要问题。
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